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L hypertension arterielle pulmonaire 
(HTAP), complication frequente des 
cardiopathies congenitales, constitue 
un element pronostique majeur. 1 Elle resulte 
soit d'une augmentation du debit pulmo- 
naire par un large shunt gauche-droite 
(HTAP precapillaire), soit d'un obstacle a 
I'ecoulement du flux veineux pulmonaire 
(HTAP post-capillaire). 

HTAP PRECAPILLAIRE 

PAR AUGMENTATION DU DEBIT 

PULMONAIRE 

Les shunts gauche-droite sont responsa- 
bles d'une augmentation du debit pulmo- 
naire. Le profil evolutif varie selon leur taille 
et leur localisation (auriculaire, ventricu- 
laire ou arterielle). Contrairement aux com- 
munications interauriculaires qui ne se 
compliquent qu'exceptionnellement d'hy- 
pertension arterielle pulmonaire avant 
I'age adulte, les shunts interventriculaires 
et arteriels peuvent induire un remodelage 
vasculaire pulmonaire severe et irreversi- 
ble des la premiere annee de vie. 

Lorsque le diagnostic est pose precoce- 
ment, la suppression du shunt conduit a la 
baisse puis a la normalisation des pressions 
pulmonaires. II est important de ne pas 
meconnaTtre le diagnostic car le risque evo- 
lutif vers une elevation des resistances vas- 
culaires pulmonaires, d'abord reversible 
puis fixee, est totalement imprevisible. 2 Le 
shunt, par les forces de cisaillement qu'il 
induit sur I'intima, conduit a une dysfonc- 
tion endotheliale responsable d'une prolife- 
ration des cellules musculaires lisses et 
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GEIIIS Localisation des shunts gauche-droite. CIA: communication 
interauriculaire; CIV: communication interventriculaire. 


d'une vasoconstriction excessive des arte- 
rioles pulmonaires. A ce stade, les lesions 
vasculaires pulmonaires se resumant a une 
hypertrophie de la media sont reversibles 
apres suppression du shunt. Si le shunt per- 
siste, des lesions intimales avec prolifera- 
tion endotheliale anarchique conduisent, a 
terme, a I'obstruction des arterioles pulmo- 
naires; 3 les lesions vasculaires sont alors 
irreversibles et ne doivent pas etre mecon- 
nues car la suppression du shunt conduirait 
a une aggravation du pronostic*. Les 
lesions vasculaires progressant et les pres- 
sions pulmonaires augmentant jusqu'a 
devenir suprasystemiques, le shunt s'in- 
verse, devenant droite-gauche, et de ce fait, 
les patients deviennent cyanoses: cela defi- 
nit le syndrome d'Eisenmenger. La pre- 
sence d'un shunt, en soulageant le ventri- 
cule droit, permet a ces patients d'avoir une 
esperance de vie de 50 ans, tres superieure 
a ce qu'elle est avec les autres causes 
d'hypertension arterielle pulmonaire. 4 ' 5 

devolution et le pronostic des shunts 
varient selon leur importance et leur locali- 
sation ( v. figure). Leur presentation clinique 
et leur evolution, ainsi que I'attitude pra- 
tique, sont presentees dans le tableau ci- 
contre. 


Communications interauriculaires 

Elies se compliquent exceptionnellement 
d'hypertension arterielle pulmonaire avant 
I'age adulte (20 -30 ans). 

Communications interventriculaires 

A gros debit, avec une hypertension arte- 
rielle pulmonaire superieure aux 2 tiers de 
la pression arterielle systemique, elles doi- 
vent etre fermees avant I'age de 6 mois. En 
revanche, les communications interventri- 
culaires avec hypertension arterielle pul- 
monaire inferieure aux 2 tiers de la pression 
systemique et une bonne tolerance clinique 
sont surveillees regulierement; certaines se 
ferment spontanement dans I'enfance ou a 
I'age adulte. 

En cas de communications interventricu- 
laires tres larges ou multiples confinant au 
ventricule unique, un cerclage pulmo- 


* La suppression du shunt impose au ventricule 
droit d'etre soumis brutalement a une post- 
charge importante, ce qui peut conduire a une 
defaillance ventriculaire droite et au deces. La 
suppresssion du shunt transforme un syn- 
drome d'Eisenmenger en HTAP sans shunt dont 
le pronostic est beaucoup plus sombre. 
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Shunts gauche-droite : caracteristiques et attitudes 



CIA 

CIV 

SHUNTS ARTERIELS 

CARDIOPATHIE COMPLEXE 

Clinique 

Asymptomatique 

Rarement bronchites 

SSI - BB2 

Dyspnee, bronchites, 
stagnation ponderale. 

Souffle systolique si HTAP 
infrasystemique 

Pas de souffle si HTAP 
isosystemique, EB2 

Bronchites, dyspnee 

Souffle continu 
si canal avec HTAP 
infrasystemique 

Pas de souffle si HTAP 
isosystemique, EB2 

Tres faible cyanose 

en cas d'HTAP par hyperdebit 

Delai de survenue 
de I'HTAP 

20 a 30 ans 

Premiere annee de vie 
si la CIV est large 

Premiere annee de vie 
si le canal est large 

Premiers mois en I'absence 
de protection pulmonaire 

Pronostic 

Excellent si fermeture 
dans I'enfance, sinon 
evolution vers un syndrome 
d'Eisenmenger 

Excellent si la CIV 
est fermee precocement, 
sinon evolution vers un 
syndrome d'Eisenmenger 

Excellent en cas de fermeture 
precoce, sinon evolution 
vers un syndrome 
d'Eisenmenger 

De la cardiopathie : +++ 

De I'HTAP : bon si cerclage 
pulmonaire precoce 

Attitude 

Fermeture avant 6 a 8 ans 

•Large CIV avec HTAP>2 tiers 
de la PA systemique : 
fermeture avant 6 mois 
•HTAP <2 tiers de la PA 
systemique ; surveillance 
si Ton pense que la CIV 
est en voie de fermeture 
spontanee sinon fermeture 
chirurgicale 

Fermeture precoce 
des le diagnostic pose 

Cerclage pulmonaire 
des les premieres semaines 
de vie. 

Programme therapeutique 
selon la cardiopathie 


Tableau 


CIA: communication interauriculaire; CIV: communication interventriculaire; HTAP: hypertension arterielle pulmonaire; 
PA: pression arterielle. SSI: souffle systolique 1/6 ; BB2:dedoublement du B2; EB2: eclat du B2. 


naire** doit etre fait des les premieres 
semaines de vie afin de proteger les arte- 
rioles pulmonaires. Soit la fermeture 
devient possible avec la croissance de I'en- 
fant, soit il s'agit d'un equivalent de ventri- 
cule unique dont le projet therapeutique 
visant a separer la circulation pulmonaire et 
systemique par une derivation cavopulmo- 


naire*** ne peut etre realise que si les pres- 
sions pulmonaires sont tres basses. 

Shunts arteriels 

Les canaux arteriels responsables d'une 
hypertension arterielle pulmonaire sont 
fermes des le diagnostic. 

Le tronc arteriel commun associe une large 


communication interventriculaire et un 
vaisseau donnant I'aorte et les branches 
pulmonaires; la reparation est faite en 
periode neonatale. 

La fenetre aorto-pulmonaire est une tres 
large communication entre I'aorte ascen- 
dante et le tronc de I'artere pulmonaire; la 
fermeture est faite en periode neonatale. 

HTAP POST-CAPILLAIRE 

Toute elevation de la pression dans 
les veines pulmonaires va retentir en 
amont: 

- obstacle au retour veineux pulmonaire: 
stenose congenitale ou iatrogenique des 
veines pulmonaires; retour veineux pulmo- 
naire anormal bloque; 


** Une bandelette est placee autour du tronc de I'artere pulmonaire afin de reduire le debit pulmo- 
naire et proteger ainsi les poumons. Ce geste est realise dans toutes les cardiopathies non repara- 
bles en periode neonatale afin d'eviter la survenue d'une HTAP. 

*** Realisation d'une anastomose entre la veine cave superieure droite et I'artere pulmonaire droite 
(derivation cavo-pulmonaire partielle) associee dans les derivations cavo-pulmonaires totales a une 
anastomose entre la veine cave inferieure et le tronc de I'artere pulmonaire. Cette intervention est 
realisee dans les cardiopathies univentriculaires afin de separer les 2 circulations droite et gauche. 
Le sang veineux desature est directement draine vers les poumons. 
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- pathologie mitrale, stenosante ou 
fuyante (insuffisance mitrale); 

- dysfonction diastolique ventriculaire 
gauche. 

Contrairement a I'hypertension arte- 
rielle pulmonaire precapillaire, I'hyperten- 
sion arterielle pulmonaire post-capillaire, 
meme severe, est toujours reversible 
apres le traitement de la cause. 

HTAP ILLEGITIME 

Dans certains cas, I'hypertension arterielle 
pulmonaire n'est pas expliquee par la physio- 
logie ou I'histoire naturelle de la cardiopathie, 
elle est dite « illegitime ». Elle s'apparente 
aux hypertensions arterielles pulmonaires 
idiopathiques sans que des bases molecu- 
laires communes aient ete identifies. 


ble a condition de supprimer le shunt pre- 
cocement, d'ou la necessity de ne pas 
meconnaTtre le diagnostic en faisant une 
echocardiographie a tout nourrisson 
ayant une stagnation ponderale ou une 
symptomatologie respiratoire. 

Pour les rares enfants dont le diagnos- 
tic n'a pu etre pose a temps et pour les 
patients adultes ayant un syndrome 
d'Eisenmenger, la cardiopathie ne doit 
surtout pas etre reparee car le pronostic 
spontane de ces patients leur permet sou- 
vent d'atteindre I'age de 50 ans, alors que 
la fermeture precipite leur deces. Un trai- 
tement medical de I'hypertension arte- 
rielle pulmonaire, dont les resultats sem- 
blent encourageants, est propose aux 
patients symptomatiques. 
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CONCLUSION 

L'hypertension arterielle pulmonaire 
des cardiopathies congenitales est cura- 
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Diagnostic 

La presentation clinique de I’hypertension arterielle 
pulmonaire associee a l’infection par le YIH est semblable 
a celle de I’hypertension arterielle pulmonaire idiopa- 
thique. 20 Le delai entre les premiers signes cliniques et la 
decouverte de I’hypertension arterielle pulmonaire est 
plus court chez les patients seropositifs, temoignant pro- 
bablement d’une surveillance medicale accrue. 20 Comme 
dans toutes les formes associees d’hypertension arterielle 
pulmonaire, une reponse en aigu au test de vasoreactivite 
est exceptionnelle dans I’hypertension arterielle pulmo- 
naire associee au YIH 20 

Pronostic 

II est conditionne par I’hypertension arterielle pulmo- 
naire plutot que par l’immuno depression, I’hypertension 
arterielle pulmonaire etant responsable d’environ 75 % 
des deces des patients dans une serie 20 Une autre montre 
une survie de 58 % a 1 an, 32 % a 2 ans, et 21 % a 3 ans, 
significativement moins bonne que celle des patients sero- 
positifs sans hypertension arterielle pulmonaire (mediane 
de survie de 1,3 contre 2,6 ans), I’hypertension arterielle 
pulmonaire etant un facteur de mortalite independant. 17 
Depuis la generalisation des multi therapies antiretrovi- 
rales et des nouveaux traitements de I’hypertension arte- 
rielle pulmonaire, il semble que Ton assiste depuis une 
dizaine d’annees a une diminution de la mortalite de l’hy- 
pertension arterielle pulmonaire associee au VIH. 
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Traitement 

La prescription des anticoagulants peut etre delicate, 
des troubles de l’hemostase etant frequents chez ces 
patients (thrombopenie, hepatopathie concomitante. . .). 
Les inhibiteurs calciques sont tres rarement efficaces 
puisque ces patients ne sont qu’exceptionnellement 
repondeurs en aigu au monoxyde d’azote. L’epoprostenol 
par voie IV ameliore clairement les symptomes et l’hemo- 
dynamique chez ces patients, 20 21 et pourrait avoir un 
impact positif sur la survie, en particulier chez les patients 
recevant des multitherapies antiretrovirales 20 Le develop- 
pement de nouveaux traitements comme le bosentan, 
antagoniste des recepteurs de l’endotheline, a permis d’en- 
trevoir de nouvelles possibilites therapeutiques. Ainsi, 
dans une etude ouverte realisee chez 1 6 patients ayant une 
hypertension arterielle pulmonaire associee au VIH en 
classe fonctionnelle III ou IV de la NYHA, un traitement 
par bosentan pendant 16 semaines a permis une ameliora- 
tion tres significative de la tolerance a l’effort, de l’hemody- 
namique et de la qualite de vie 22 Les resultats a long teime 
avec le bosentan sont tres encourageants avec l’observa- 
tion dans notre serie de 59 patients d’une normalisation 
hemodynamique chez 10 d’entre eux. 23 Les autres traite- 
ments de I’hypertension arterielle pulmonaire (analogues 
stables de la prostacycline, inhibiteurs de phosphodieste- 
rase) ont ete tres peu etudies dans cette affection. Le role 
des multitherapies antiretrovirales dans la strategic thera- 
peutique de I’hypertension arterielle pulmonaire associee 
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